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L es donnees 

epidemiologiques sur la 
population concernant les 
syndromes myelodysplasiques 
sont assez rares dans la litterature 
scientifique, car ces maladies 
etaient considerees comme non 
malignes dans la classification 
Internationale des maladies en 
oncologie jusqu’en 1999-2000.' 
Les donnees disponibles sont 
done essentiellement celles des 
quelques registres specialises, 
dont celui de la Cote-d’Or, ainsi 
que deux grandes series recentes. 
De plus, ces donnees sont parfois 
heterogenes pour trois raisons 
principales: la premiere est liee 
aux difficultes diagnostiques des 
anemies ou des cytopenies 
refractaires dans lesquelles il n'y a 
pas toujours d’element tres 
discriminant entre un vrai 
syndrome myelodysplasique et 
une cytopenie secondaire ou non 
maligne; la deuxieme est un 
sous-diagnostic possible de ces 
maladies qui, survenant chez des 
sujets ages, n’ont pas fait ou ne 
font pas toujours I’objet d’un bilan 
diagnostique complet; la derniere 
tient au fait que les changements 
intervenus dans la classification 
ne sont pas toujours pris en 
compte. 

Nous parlerons ici non seulement 
des entites de syndromes 


myelodysplasiques definies par la 
classification de I’Organisation 
mondiale de la sante mais aussi 
des leucemies myelomonocytaires 
chroniques qui, bien qu’incluses 
dans une nouvelle categorie, 
intermediate entre les syndromes 
myelodysplasiques et les 
syndromes myeloproliferatifs 
chroniques, restent pour beaucoup 
inseparables des syndromes 
myelodysplasiques. 

Incidence 

L'incidence standardises sur I’age 
dans la population mondiale des 
syndromes myelodysplasiques, 
hors leucemies 

myelomonocytaires chroniques, 
est de 1,3/100000 habitants/an 
en Cote-d’Or sur la periode 1980- 
2004. 2 En Europe, a partir des 
donnees de 20 pays, sur la 
periode 2000-2002, l’incidence 
est de 1,24/100000 habitants/an. 3 
Les donnees americaines les plus 


recentes (2001 -2004) rapportent 
une incidence standardise sur 
I’age plus elevee de 
3,08/1 00 000/an ; 4 cette difference 
etant due, au moins en partie, a la 
population de reference prise en 
compte qui est la population 
americaine au lieu de la 
population mondiale. 

II existe des differences 
geographiques notables, en 
particulier en Europe, 
probablement a cause des biais 
evoques dans I’introduction : ainsi, 
l’incidence standardise sur I’age 
dans la population europeenne 
des syndromes myelodysplasiques 
est de 2,08 au Royaume-Uni et en 
Irlande, de 0,8 dans les pays du 
centre de I’Europe et de 0,55 dans 
les pays du Sud. 3 Aux Etats-Unis, 
l’incidence varie de 1 ,50 a 5,55 
selon les Etats. 4 
On observe partout une 
augmentation de ces taux 
d’incidence dans le temps, 


augmentation significative evaluee 
en Cote-d’Or a + 2 % par an chez 
I’homme et +2,9 % par an chez la 
femme (fig. 1). 

La leucemie myelomonocytaire 
chronique a un taux d’incidence 
de 0,37/100000/an aux Etats- 
Unis, de 0,35 en Europe et de 0,5 
en Cote-d’Or, avec une 
augmentation annuelle de 3 % par 
an environ, egalement plus 
importante chez la femme que 
chez I’homme. 2 ' 4 

La repartition selon le type montre 
que les entites les plus frequentes 
sont les anemies refractaires, les 
anemies refractaires avec 
sideroblastes en couronne et les 
anemies refractaires avec exces 
de blastes ; chacune de ces 
entites a un taux d’incidence 
variant entre 0,3 et 0,5/100000 
habitants/an selon les series. Les 
autres entites ont des taux 
d’incidence 1 0 fois moins eleves. 
Les syndromes myelodysplasiques 



Anemie refractaire 

Anemie refractaire 
avec sideroblastes 
en couronne 

• Anemie refractaire 
avec exces de blastes 

Cytopenie refractaire 
avec dysplasie 

• Syndrome 5q- 

Syndrome 
myelodysplasique 
sans autre indication 


HO Taux coincidence des syndromes myelodysplasiques dans le temps en Cote-d’Or entre 1980 et 2007. 
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BBS Survie relative des patients ayant un syndrome myelodysplasique par periode de diagnostic, dans la 
population de Cote-d’Or entre 1980 et 2007. 


sont des affections du sujet age, 
avec un age median de survenue 
de 75 ans (globalement identique 
dans tous les types de syndrome). 
L’augmentation de I’incidence 
avec I’age est un element 
marquant avec des faux 
d’incidence qui sont multiplies 
par 3 entre les patients de 40-49 
ans (9,3) et ceux de 70-79 ans 
(27, 4). 4 

Les syndromes myelodysplasiques 
sont plus frequents chez I’homme 
que chez la femme avec un sex- 
ratio significatif de I’ordre de 2. 

Ce ratio est plus eleve dans les 
anemies refractaires avec exces 
de blastes (2,5, p < 0,001), alors 
qu’il est totalement inverse dans 
les syndromes 5q- (0,2); 2 le sex- 
ratio en faveur de I’homme est 
plus marque dans les leucemies 
myelomonocytaires chroniques 
(3,3, p < 0,001). 

Les donnees americaines 
permettent de mettre en evidence 
un exces de syndromes 


myelodysplasiques dans les 
populations non hispaniques par 
rapport aux populations 
hispaniques, mais cet exces est 
non significatif. 4 

Survie 

La mediane de survie des patients 
ayant un syndrome 
myelodysplasique est de 34 mois. 
La survie relative (survie propre a 
la maladie) est de 45 % a 3 ans 
aux Etats-Unis. Les donnees 
enregistrees en Cote-d’Or, qui sont 
celles qui ont le plus grand recul, 
permettent d’evaluer la survie 
relative a long terme: elle est ainsi 
de 19 % a 10 ans, de 10 % a 
1 5 ans et de 6 % a 20 ans. La 
survie relative est meilleure chez 
la femme que chez I’homme sans 
que cette difference soit 
significative. 2 ' 4 II existe egalement 
une difference de survie selon 
I’origine ethnique des patients: a 
3 ans, elle est meilleure chez les 
patients afro-americains (49 %) 


que chez les patients caucasiens 
(44 %). 4 Au cours du temps, il n’y 
a pas eu d’amelioration de la 
survie relative a long terme 

(fig. 2). 

La survie relative a 3 ans de la 
leucemie myelomonocytaire 
chronique est de 21 %, alors 
qu’elle n’est que de 19 % a 
10 ans et de 1 % a 15 ans. 2 ' 4 

Facteurs de risque 

Certains facteurs de risque sont 
bien etablis: il s’agit de quelques 
maladies congenitales ou 
d’anomalies chromosomiques 
constitutionnelles, de I’exposition 
au benzene et, plus frequemment, 
a des radiations ionisantes ou a 
une chimiotherapie. Cependant, la 
plupart des cas de syndromes 
myelodysplasiques surviennent en 
dehors de ces circonstances. Les 
etudes cas-temoins visant a 
identifier les facteurs de risque 
rapportent des resultats parfois 
contradictoires, ce qui rend 


delicate une identification 
formelle. Neanmoins, certaines 
expositions peuvent etre 
considerees comme probables, en 
particulier la consommation de 
tabac. 5 La consommation d’alcool, 
I’exposition aux radiations non 
ionisantes, aux pesticides ou 
herbicides ont ete souvent 
evoquees mais ne peuvent pas 
etre retenues formellement. • 
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